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内容の要旨および審査の結果の要旨
原発性巣状糸球体硬化症（focalglomerolosclerosis，FGS）は，一般的に予後不良なものと考えら
れているが，その臨床経過は均一なものではなく，その予後を規定する因子に関しては明確にはなってい
ない。本研究では，長期経過観察例の腎機能の推移に注目し，その予後規定因子を治療に対する反応性の
面から検討した。
研究方法：胃生検により原発性FGSと診断した33例（男性22例，女性11例，年齢13歳-72歳，平均36歳）
を対象とした。従来のステロイド療法を施行した23例の腎機能の推移を観察し，その予後規定因子を検討
した。この検討に基づき，ステロイド抵抗性と診断した新たな10例にシクロスポリン-Ａ（CYA）を併用
投与した。
研究成績：５年以上の長期間観察しえた23例では，１０例（40％）（予後良好群，Ｉ群）は腎機能は保た
れており，残り13例（60％）（Ⅱ群）が腎死に至った。この腎死13例中４例は11～30年の経過で腎死となっ
た経過遷延群（Ⅱ｡群）であり，９例は５年以内に腎死となった急速進行群（、群）であった。この３群
間で，組織像および臨床検査成績には有意差は認められなかったが，唯一ステロイド治療に対する反応性
に以下の有意差が認められた。Ｉ群の尿蛋白量は治療前の8.0±1.9ｇから初回治療開始２カ月後には1.8
±0.9ｇへと減少したが，Ⅱ群では依然としてネフローゼ状態であった（p＜0.05)。Ｌ群では５カ月後
に２１±０．１ｇまで低下したが，Ⅱb群は6.3±２０９と改善はみられずその差は有意であった（p＜0.05)。
２カ月間のステロイド治療が無効であることよりⅡ群に属すると考えられた新たな10例に対してＣＹＡ６
ｍｇ／kgを４週間併用投与した。その結果，一日尿蛋白量はCYA投与前6.8±１．３９から投与後には1.1±
ｑ３ｇと有意に低下し，７０％（７例）が平均５カ月後に完全寛解した。この間CYAの投与を中止する必要
のある副作用は認められなかった。
まとめ：原発性FGSの２カ月間のステロイド治療に対する反応性は，その予後を規定する因子である
ことが新たに判明した。これにより判定されたステロイド抵抗性の予後不良例に対して，CYA併用は有
効な治療法であった。この成績は，重症型ネフローゼ症候群の予後を判断する上で重要な臨床観察であり，
腎臓病学に資するところが大きいものと評価された。
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